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Resumo: Introducdo A ictiose é uma doenca dermatol 6gica congénita ou adquirida, rara, caracterizada por
defeitos de queratinizagdo. E classificada e diferenciada por questdes de ordem clinica,
histopatol6gica e genética, ndo necessitando de exames laboratoriais sofisticados para 0 seu
diagnodstico. A forma lamelar € uma das mais comuns desordens de ictiose autossdmica herdada
recessivamente, e tem incidéncia de 1:300000 recém-nascidos na populacdo geral e 1:4 em uma
mesma familia, com igual distribuicdo entre os géneros. Embora rara, a apresentacdo de dois
casos em uma mesma familia nos levou a fazer um estudo sobre a patologia em quest&o.
Descricdo do caso Relatamos dois casos de ictiose congénita lamelar em uma mesma familia,
filhos de pais ndo consanguineos, nascidos e acompanhados em uma maternidade publica no
municipio do Rio de Janeiro. A evolucdo clinica dos irmdos foi bem semelhante, com
descamacdo laminar difusa da pele ao nascimento, ectropio e eclabio. Discussdo Os dois casos
descritos foram de irméos, da terceira e quarta gestacdes, com primogénito saudavel e um aborto
espontaneo. Apesar do aconselhamento genético, houve o nascimento de outra crianga com a
mesma sindrome, na mesma ingtituicdo. A experiéncia da equipe multidisciplinar que assistiu o
primeiro caso contribuiu para 0 mango adequado do segundo. Baseado em revisdes
bibliogréficas foi evidenciado que o tratamento conservador com hidratagdo cutanea,
antibioticoterapia profilatica e lubrificagdo ocular contribuem para um bom prognéstico.
Conclusdo Apo6s andise dos casos podemos concluir que, apesar da raridade da doenca descrita
na literatura, observamos dois casos na mesma familia com evolugdo favoravel. Dentre as
complicacBes da ictiose, a desidratacdo e a infeccdo secundéria séo as principais causas de
mortalidade. O inicio precoce do tratamento e as medidas de suporte intensivo foram primordiais
para uma evolucdo favoravel no periodo neonatal.
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